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RESUMO 


A Doença de Kawasaki é vasculite sistêmica febril de etiologia desconhecida e impor- 
tante causa cardiopatia adquirida na infância, principalmente no primeiro ano de vida, 
onde são mais comuns os casos atípicos. Os casos de Doença de Kawasaki Atípica 
(DKA) ou incompleta podem não preencher o número de critérios diagnósticos clássi- 
cos e apresentar sintomas pouco frequentes, atrasando o diagnóstico, o que aumenta 
o risco de doença coronariana. Descrevemos aqui um caso de DKA no qual sintomas 
oftalmológicos e neurológicos foram observados, além de um aumento importante 

de transaminases, alertando que os critérios clássicos podem ser restritivos, atrasar O 
diagnóstico e o tratamento precoce e efetivo dos casos atípicos. 


Palavras-chave: Síndrome de Linfonodos Mucocutâneos; Imunoglobulinas Intravenosas. 


ABSTRACT 


Kawasaki disease is a systemic febrile vasculitis which etiology remains unknown and is 
an important cause ofacquired heart disease during childhood, mainly in the first year of 
life, when atypical cases are more frequent. Atypical Kawasari Disease (AKD) or incom- 
plete cases may not fulfill the classic diagnostic criteria and present anusual symptoms, 
delaying the diagnosis and increasing the risR of coronary damage. Herein we report a 
case ofatypical Kawasaki Disease, in which ophthalmologic and neurologic symptoms 
were observed besides an important rise in transaminases levels. We report warns that 
over reliance on classical criteria may be restrictive, may delay the diagnosis and prevent 
the effective and early treatment in atypical cases. 


Key words: Mucocutaneous Lymph Node Syndrome; Immunoglobulins, Intravenous. 


INTRODUÇÃO 


A Doença de Kawasaki (DK), descrita por Tomisaku Kawasaki em 1967, é uma 
doença multissistêmica febril de causa desconhecida, que apresenta acometimento 
mucocutâneo e vasculite necrosante de médios e pequenos vasos, especialmente 
das artérias coronárias. É a causa mais comum de cardiopatias adquiridas na infân- 
cia. A lesão coronariana ocorre em 25% dos pacientes de DK não tratados. !º 

À hipótese para a patogênese da DK usa a premissa de um “sistema de homeosta- 
se de proteína” do hospedeiro, no qual células imunes inatas e adaptativas controlam 
proteínas patogênicas que são tóxicas às células do hospedeiro ao nível molecular. 
As células imunes hiperativas, especialmente células T, produziriam excesso de cito- 
cinas, que levaria a um desequilíbrio e seria a causa tanto do dano celular quanto da 
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posterior reconstrução tecidual. Já foi detectada a ati- 
vação das células Be T junto a aumento das citocinas 
proinflamatórias, incluindo o fator de necrose tumo- 
ral, interleucina (IL)l e IL-6. Entretanto, é necessário 
o desenvolvimento de ferramentas como bioinformá- 
tica de gens e proteômica para a obtenção de maiores 
detalhes sobre a patogênese. “5 

Não existem testes laboratoriais específicos 
para o reconhecimento precoce da DK, e individu- 
almente, os exames laboratoriais têm sensibilidade 
e especificidade insuficiente. Usualmente o diag- 
nóstico é estabelecido quando se tem a presença 
de febre por cinco ou mais dias, associada a mais 
cinco dos sintomas clássicos, como exantema eri- 
tematoso polimorfo, eritema palmoplantar e ou 
edema com posterior descamação (Figura 1), al- 
terações na orofaringe com hiperemia, língua em 
framboesa, ressecamento e fissuras dos lábios — 
que ocorrem em mais de 90%, hiperemia conjunti- 
val (Figura 2) e linfadenomegalia cervical, o sinto- 
ma menos frequente. 8” 

Nas crianças jovens o desafio do diagnóstico é ain- 
da maior, pois a doença é frequentemente incompleta 
e difícil de ser reconhecida. A Academia Americana 
de Pediatria e a American Heart Association definem 
a DK atípica (DKA) ou incompleta como aquela em 
que a criança evolui com febre alta, pelo menos dois 
sintomas típicos, mas não preenche o número de cri- 
térios diagnósticos clássicos — podendo apresentar si- 
nais e sintomas de diferentes aparelhos: neurológicos, 
com rigidez de nuca secundária a meningite assépti- 
ca, paralisia de nervo facial, perda auditiva sensorial, 
extrema irritabilidade; gastrointestinais, com dor ab- 
dominal, diarreia, icterícia colestática, disfunção he- 
pática com aumento das transaminases, colecistite, 
pancreatite; pulmonares, com efusão pleural, infiltra- 
ção pulmonar; renais, com piúria estéril, proteinúria, 
nefrite, uretrite, insuficiência renal; oftalmológicos, 
uveíte anterior; reumatológicos, com artralgia, artrite, 
leucocitose no líquido sinovial, eritema multiforme- 
“like, eritema ou induração no local da aplicação da 
vacina BCG, fenômeno de Raynaud. 8º 

À ocorrência de formas atípicas dificulta e atrasa 
o diagnóstico, aumentando o risco de doença coro- 
nariana — aneurismas, trombose, estenose coronária, 
infarto, ruptura de aneurismas e morte súbita. !º 

Como é possível a presença da lesão cardíaca 
sem preenchimento dos critérios clássicos nas for- 
mas atípicas, exames de imagem não invasivos, 
como ecocardiografia, podem ser muito importantes 
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e podem confirmar o diagnóstico de DK em casos 
duvidosos, diante da presença de dano coronariano. 

A DK deve ser tratada no momento do diagnósti- 
co. O objetivo do tratamento é diminuir rapidamente 
a inflamação no sistema vascular, especialmente nas 
artérias coronárias, minimizar a incidência e pro- 
gressão da doença coronariana e prevenir a trombo- 
se arterial, inibindo a agregação plaquetária. Existe 
o consenso de que a imunoglobulina venosa (IGIV, 
29/kg de peso corporal em infusão contínua por 10 a 
12 horas ) e o tratamento antiinflamatório com aspi- 
rina (50-100 mg/kg/dia de 6/6 horas) na fase aguda, 
até o décimo dia de início da febre, ou após 48 a 
72 horas sem febre, segundo outros autores, reduz 
o risco de desenvolvimento de aneurisma coroná- 
rio, sendo importante na prevenção da morbidade 
associada, a longo prazo. Após a fase aguda da DK, 
a dose de aspirina pode ser reduzida para 3-5mg/ 
kg/dia, uma vez ao dia, para agir como inibidor pla- 
quetário e continuada por 6 a 8 semanas, se ecocar- 
diografia normal ou indefinidamente, se a ecocar- 
diografia mostrar lesão coronariana. Para crianças 
com alergia a aspirina ou varicela concomitante, em 
risco de desenvolver Síndrome de Reye, clopidogrel 
(1 mg/kg /dia até a dose máxima de 75 mg/dia) pode 
ser um substituto potencial. !! 


DESCRIÇÃO DO CASO 


Lactente de 9 meses procurou atendimento 
após 3 dias de febre alta (38,5ºC), rash maculopa- 
pular, hiperemia de conjuntivas e da mucosa oral, 
rinorreia, irritabilidade e linfadenopatia cervical. 
Os exames mostraram reação inflamatória, com 
VHS 10mm/h, PCR 128mg/L, hemograma com 
desvio à esquerda, além de anemia e leve aumento 
de bilirrubinas e transaminases. As sorologias para 
citomegalovírus, Epstein-Barr-vírus e toxoplasmo- 
se foram negativas. O ecodopplercardiograma foi 
normal. Recebeu imunoglobulina venosa, 2g/kg, 
em infusão contínua no sexto dia, pois ficou afebril 
no quinto dia, voltando a apresentar febre no dia 
seguinte. Na segunda semana apresentou descama- 
ção dos lábios, dedos das mãos e pés, tromboci- 
tose (900.000/1), níveis elevados de transaminases 
(AST 984 IUM, ALT 1434 IU/] — referência: valores 
inferiores a 42 IU/1). Os níveis de bilirrubina, PCR e 
VHS normais; a sorologia para hepatite A foi nega- 
tiva. Nesta ocasião o AAS foi substituído por Clopi- 
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dogrel, pela possibilidade de intoxicação pelo AAS. 
No 16º dia desenvolveu incapacidade de olhar para 
cima e fotofobia, simulando Síndrome de Parinaud. 
Ultrassom transfontanelar, ressonância magnética 
do encéfalo e segundo ecocardiograma foram nor- 
mais. Normalização do quadro na terceira semana. 





í É 
Figura 1 - Exantema polimorfo, eritema e edema de 
extremidades em criança de 9 meses, no sétimo dia 
de DK. Fotografia cedida pela família. 





Figura 2 - Hiperemia, edema e descamação dos lá- 
bios, hiperemia conjuntival e descamação palpebral 
em criança de 9 meses no sétimo dia de DK. Fotogra- 
fia cedida pela família. 
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COMENTÁRIOS 


Apontamos, com este relato, a possibilidade de 
DKA na criança. Joffe et al.!? já mostraram, em revi- 
são, que a incidência de DKA é significativamente 
mais alta na criança (p=0,007) e que as complica- 
ções coronarianas são mais frequentes nestes casos 
(12). Os critérios clássicos podem ser restritivos para 
permitir diagnóstico precoce e tratamento efetivo 
na DKA. No presente caso, a interrupção da febre 
no 5º dia impossibilitou o tratamento mais precoce 
com imunoglobulina, que foi feita no 6º dia. Sintomas 
atípicos, neurológicos, simulando a Doença de Pari- 
naud, e fotofobia intensa, foram intrigantes e levaram 
a prosseguimento da propedêutica, com ressonância 
magnética, fundoscopia com lâmpada de fenda, que 
não mostraram alteração. 

O clínico deve associar alto índice de suspeição a 
protocolos estruturados e consistentes da DK na ava- 
liação da criança febril, especialmente nas menores 
de um ano de idade, para possibilitar tratamento efe- 
tivo e precoce. Apenas com essa abordagem, espe- 
cialmente nos casos atípicos, atingiremos queda dos 
índices de cardiopatia adquirida na infância. 
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